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Fallbeschreibung
Eine bisher beschwerdefreie 34-jährige Frau wurde
nach einer Synkope auf die Notfallstation gebracht. Sie
hatte im Sitzen während des Lesens eines Buches plötz-
lich über ein retrosternales Engegefühl geklagt. Von der
Mutter der Patientin beobachtet trat eine kurze Be-
wusstlosigkeit auf. Nachfolgend war die Patientin wie-
der rasch voll orientiert und beschwerdefrei. Bereits
drei Monate zuvor war es zu einem ähnlichen Ereignis
gekommen, damals verbunden mit Palpitationen, aber
ohne Bewusstlosigkeit. Zwei Tage vor dem aktuellen
Eintritt hatte die Patientin noch beschwerdefrei einen
Halbmarathon absolviert.
In der klinischen Untersuchung fand sich eine kardial
kompensierte Patientin ohne fokal neurologisches Defi-
zit, die Auskultation von Herz und Lunge war unauf-
fällig. Der bei Eintritt gemessene Blutdruck lag bei
156/92 mmHg, die Herzfrequenz betrug 76/min, inter-
mittierend wurde bei der Monitorüberwachung ein
ventrikulärer Bigeminus festgestellt, der zu einem peri-
pheren Pulsdefizit führte.
Die persönliche Anamnese ergab keine relevanten Vor-
erkrankungen, in der Familienanamnese fand sich kein
Hinweis auf eine Häufung von Synkopen oder plötz-
lichen Herztod. Ausser einer oralen Kontrazeption
nahm die Patientin keine weiteren Medikamente ein,
auch ein Drogenabusus wurde verneint.
Im Ruhe-EKG bei Eintritt (Abb. 1
x
) zeigte sich als
Grundrhythmus ein normokarder Sinusrhythmus mit
Linkslagetyp und normaler PQ-Zeit sowie unauffälliger
Erregungsausbreitung und, soweit beurteilbar, unauf-
fälliger -rückbildung. Auffällig war ein frühzeitig in die
Repolarisation des Grundrhythmus einfallender ventri-
kulärer Bigeminus mit inferiorer Achse und RS-Komple-
xen in V1–6, so dass der Fokus dieser Extrasystolie pos-
terior im Bereich des Ausflusstrakts liegt, wahrscheinlich
im Bereich des linkskoronaren Aortenklappensegels [1].
Kurze Zeit darauf wurde in einem weiteren EKG ohne
Extrasystolie ein deutlich verlängertes QT-Intervall fest-
gestellt (Abb. 2
x
). Auffällig ist die Diskrepanz zwischen
der manuell gemessenen und der maschinell erfassten
QT-Zeit, die das wahre Ausmass unterschätzt.
Während der Überwachungszeit konnten wiederholt
selbstlimitierende polymorphe ventrikuläre Tachykar-
dien und Torsades-de-pointes-Tachykardien aufgezeich-
net werden, die durch früh einfallende ventrikuläre Ex-
trasystolen im Sinne einer short-long-short-Sequenz
induziert wurden (Abb. 3
x
).
In der Analyse des in Abbildung 2 gezeigten EKGs sieht
man eine ausgeprägte Verlängerung der QT-Zeit mit
spätem steilem Anstieg der T-Welle, vereinbar mit ei-
nem Long-QT-Syndrom Typ 3 (LQTS3) [2].
Zusammenfassend konnte bei der Patientin bei fehlen-
den Hinweisen auf eine medikamentöse oder metabo-
lische Ursache der langen QT-Dauer in Verbindung mit
der Anamnese (Synkope), des EKG-Befundes und des
Nachweises einer polymorphen ventrikulären Tachy-
kardie bzw. Torsades-de-pointes-Tachykardie ein kon-
genitales LQTS3 diagnostiziert werden.
Bei unserer Patientin wurde sekundärprophylaktisch
ein ICD implantiert, der nachfolgende postoperative
Verlauf war problemlos. Auch drei Monate später war
die Patientin beschwerdefrei, in den regelmässigen
Kontrollen des ICD liessen sich keine höhergradigen
Rhythmusstörungen nachweisen.
Diskussion
Das LQTS ist eine meist autosomal dominant vererbte
Ionenkanalstörung, die über ventrikuläre Rhythmus-
störungen zu Synkopen und plötzlichem Herztod führen
kann. Pathologisch sind für das LQTS Mutationen in
verschiedenen Genen verantwortlich, die kardiale
Ionenkanäle oder assoziierte strukturelle Proteine
kodieren. Derzeit sind 12 LQTS-Phänotypen bekannt
(LQTS 1–12) [3], wobei die häufigsten Typen das LQTS
1, 2 und 3 sind (95 bis 97% aller LQTS).
Das LQTS3, welches bei unserer Patientin aufgrund des
EKG vorliegt, wird durch Mutationen im Gen SCN5A
bedingt. SCN5A kodiert einen spannungsabhängigen
Natriumkanal der Herzmuskelzelle, welcher den steilen
Anstieg der Depolarisation am Herzmuskel einleitet.
Beim LQTS3 kommt es durch Mutationen zu einer
Aktivitätszunahme der Leitfähigkeit dieses Natriumka-
nals [4]. In der Plateauphase des Aktionspotentials sind
normalerweise die meisten dieser spannungsabhängi-
gen Natriumkanäle inaktiv. Bedingt durch eine SCN5A-
Mutation kommt es in dieser Phase zu einer fortlaufen-
den Depolarisation, was die Plateauphase verlängert und
im Oberflächen-EKG durch das verlängerte QT-Intervall
mit deformierter T-Welle zum Ausdruck kommt [5].
Bei den LQTS Typen 1, 2 und 3 sind Trigger bekannt,
die maligne Rhythmusstörungen auslösen können.
Beim LQTS3 sind es Ruhezustände und Bradykardien,
beim LQTS2 laute Geräusche in Ruhe und beim LQTS1
Sport [6, 7]. Das Risiko für das Auftreten einer sympto-
matischen Rhythmusstörung beim LQTS3 ist geringer
als z.B. bei dem LQTS1 und LQTS2, allerdings ist die
kumulative Letalität des LQTS3 bis zum 40. Lebensjahr
ähnlich hoch mit etwa 4% [7, 8].
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Ein Kollektiv entsprechend dieser Patientin (weiblich,
LQTS3, QTc-Zeit >500 ms) hätte ein Risiko von 30–49%,
bis zum 40. Lebensjahr ein kardiales Ereignis zu erlei-
den [7, 9].
Therapeutisch wird bei den LQTS-Typen 1 und 2 eine
Betablockertherapie eingesetzt, da das Auftreten
von Rhythmusstörungen belastungsinduziert ist. Beta-
blocker sind beim LQTS3 problematisch, da die negativ
chronotrope Wirkung des Betablockers eine Bradykar-
die induzieren kann, was bei diesem Syndrom ein Trig-
ger für maligne Rhythmusstörungen ist [5, 7, 10].
Klar ist die Empfehlung der amerikanischen und euro-
päischen Fachgesellschaften (ACC/AHA/ESC) zur Im-
plantation eines Defibrillators (ICD) bei Patienten, die
einen plötzlichen Herztod überlebt haben oder unter
symptomatischen Herzrhythmusstörungen leiden [11].
Im Rahmen der familiären Abklärung liess sich bei der
eineiigen kardial asymptomatischen Zwillingsschwes-
ter ebenfalls eine verlängerte QT-Zeit nachweisen
(Abb. 4
x
). Auffällig war jedoch eine andere Morpho-
logie der Repolarisation, wobei in diesem Fall der iso-
elektrisch positive biphasische Verlauf der T-Welle mit
niedriger Amplitude phänotypisch einem LQTS2 ent-
spricht [2]. Bei monozygoten Zwillingen wäre das Vor-
liegen zweier verschiedener Genotypen naturgemäss
eher unwahrscheinlich. Ein weiterer Aspekt ist die
Variabilität des EKG-Phänotyps, wobei Patienten im
Intervall verschiedene T-Wellen-Morphologien zeigen
können, die eine eindeutige Zuordnung zu einem LQTS-
Typ nicht zulassen. Daher haben wir eine genetische
Abklärung bezüglich LQTS3 und LQTS2 begonnen, wo-
bei das Resultat aktuell noch aussteht.
Bei der bisher beschwerdefreien Schwester der Patien-
tin wurde gemäss Empfehlung der kardiologischen
Fachgesellschaften keine primärprophylaktische ICD-
Implantation durchgeführt, sondern die empfohlene
Betablockertherapie fortgeführt [11].
Natürlich muss sowohl der Patientin als auch ihrer
Schwester eine Lifestyle-Modifikation empfohlen wer-
den. Generell sollten schwere körperliche (sportliche)
Belastungen vermieden werden, auch muss ausdrück-
lich auf die Vermeidung von Medikamenten hingewie-
sen werden, die eine QT-Zeit-Verlängerung bewirken
(www.torsades.org). Zu diesen gehören bekannte Medi-
kamente wie Makrolidantibiotika oder Neuroleptika,
Abbildung 2
EKG im Verlauf. Lange QT-Zeit, phänotypisch einem LQTS3 entsprechend mit spätem
steilem Anstieg der T-Welle. Gemessene* QT-Zeit 600 ms, QTc-Zeit 657 ms (Achtung:
maschinell gemessene QT-Zeit entspricht nicht der gemessenen Zeit).
* Die QT-Zeit wird in Ableitung II und V2 oder V3 gemessen. Aus mind. drei bis fünf QT-Zeiten wird der
Mittelwert gebildet. Eine etwaige U-Welle wird, sofern sie nicht eindeutig von der T-Welle abgrenzbar ist, in
die QT-Zeit-Messung eingeschlossen. Die Ermittlung der QTc-Zeit sollte mittels der Bazett-Formel erfolgen:
QTc-Zeit (ms) = QT-Zeit (ms) / √RR-Abstand.
Abbildung 1
EKG bei Eintritt. Ventrikulärer Bigeminus, QT-Zeit nicht bestimmbar.
Abbildung 3
«Short-long-short»-Sequenz mit früh einfallenden ventrikulären Extrasystolen und Induktion einer Torsades-de-pointes-Tachykardie.
540 ms
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allerdings auch Medikamente, bei denen eine QT-
Verlängerung nicht unbedingt geläufig ist. Gefährlich
sind natürlich auch Medikamentenkombinationen, die
durch Wechselwirkung im Metabolismus (z.B. im Cyto-
chromsystem) ihre Wirkung noch verstärken.
Learning points
– Eine Synkope beim jungen Patienten ist nicht immer
benignen Ursprungs;
– Ein langes QT-Intervall ist häufig die einzige Auf-
fälligkeit, die maschinelle Messung unterschätzt
manchmal das wahre Ausmass der Pathologie. Die
QT-Zeit sollte manuell ausgemessen werden;
– Bei Diagnose eines Long-QT-Syndroms muss die
Ätiologie (erworben oder hereditär) sorgfältig abge-
klärt werden. Eine Familienanamnese bezüglich
plötzlichen Herztods etc. ist daher bei Patienten mit
Synkope obligat;
– Bei hereditärer Form muss zwingend eine Abklärung
der Familien erfolgen;
– Auf Substanzen, die eine QT-Verlängerung induzieren,
muss bei Patienten mit hereditärer oder erworbener
QT-Verlängerung verzichtet werden. Eine Instruktion
der Patienten diesbezüglich hat zu erfolgen.
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Abbildung 4
EKG der Zwillingsschwester. Lange QT-Zeit, phänotypisch einem LQTS2 entsprechendmit iso-
elektrisch positivem biphasischemVerlauf derT-Welle und niedrigerT-Wellen-Amplitude (Pfeile).
QT-Zeit 580 ms, QTc-Zeit 594 ms.
